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1. ANTECEDENTES

El témino cardiopatia congénita se uliliza para describir 185 alteraciones estructurales
del corazdn y los grandes vasos que existen desde el nacimiento. La mayoria de estos
procesos se deben a una embriogénesis defectuosa durante las semanas 3* a 8* del
embarazo, cuando se desarroilan las principales estructuras cardiovasculares. Las alteraciones
mas graves pueden ser incompatibles inclusive durante la vida intraulerina, y estan asociadas a
abortos, pero hay muchas Que aparecen en nacidos vivos. La mayoria producen
manifestaciones clinicas después del nacimiento, relacionadas a8 cianosis. que se manifiesta
como una mala adaptacién del paso de la circulacion fetal a la postnata! (con oxigenacion,
dependiente de los puimones y no de la placenta). Otras. sin embargo, no se manifiestan sino
hasta después de meses. 8itos 0 incluso hasta 1a edad adulta (por ejemplo, la coartacion de la

aorta o la comunicacién interauricular).

Existen antecedentes bibliograficos sobre la frecuencia y tipos de cardiopatias
congénitas en estudios de autopsia, asl como cual es su comrelacién con otras matformaciones,
por ejemplo, citamos los hallazgos obtenidos en el hospital de clinicas de Brasil, en donde en
un periodo de 35 afios, de 5837 autopsias pediatricas, se encontraron 1204 casos de
maiformaciones congénitas, resultando solo 391 estudios de autopsias con alguna cardiopatia
congénita, lo que corresponde solo al 6.7% del total de autopsias, la tabla 1, muestra los
porcentsjes en que estas autopsias con cardiopatias congénitas, se relacionaban a otras

malformaciones.
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TABLA 1

CARDIOPATIA SINDROMES MALFORMACIONES
CONGENITA AISLADA cLiNnicOos ASOCIADAS
No,. Casos. 230 72 89
% 58.82% 18.41% 22.76%

En el Hospital Central Sur de PEMEX en el periodo comprendido entre 1984-2002, se
realizaron un total de 531 estudios de autopsia, de los cuales 213 correspondieron a estudios
de autopsia pediatncos (40.1%), considerando pedidiricos a los pacientes fallecidos de 0 a 16
afios. de estos, en 93 estudios se encontrd alguna cardiopatia congénita (43.66%) , como
podemos observar la incidencia de cardiopatias congénitas en estudios de autopsia de nuestro
hospital , es por mucho mayor, que la referida en el hospilal brasilefio, quedando por saber

cuales fueron las cardiopatias mas frecuentes y con que otras malformaciones se relacionan.

INCIDENCIA. Las cardiopatias congénitas son la forma mas frecuente de enfermedad
cardiaca en los niflos. Aunque las cifras varian, se admite en general una incidencia de 6 a 8
casos por cada 1000 nacidos vivos a témmina. Las cifras son mayores en los mortinatos. Entre
el grupo de cardiopatias congénitas hay alteraciones aisladas o uUnicas que son las mas
frecuentes y potencialmente mas faciles de corregir quinirgicamente, sin embargo el segundo
grupo cofresponde a cardiopatias congénitas en 135 que encontramos un defecto principal que
produce olras alteraciones asociadas y en las cuales su correccidn qQuinirgica resulta mas
dificil. Hay 12 alteraciones que constiluyen praclicamente los casos mas frecuentes de

cardiopatias congénitas, y sus frecuencias se anotan en la tabla 2.
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TABLA 2
MALFORMACION l PORCENTAJE
COMUNICACION INTERVENTRICULAR (CHV) 32%
COMUNICACION INTERAURICULAR (CIA) 8%
CONDUCTO ARTERIOSO PERMEABLE (PCA) 8%
TETRALOGIA DE FALLOT 8%
ESTENOSIS PULMONAR (EP) 8%
ESTENOSIS O ATRESIA AORTICA  (EA.AA) : 8%
COARTACION DE LA AORTA (CoA0) 3 6%
TRANSPOSICION DE LAS GRANDES ARTERIAS (DAV) ' 5% -
COMUNICACION AURICULOVENTRICULAR (CAV) : . 4%
ATRESIA TRICUSPIDEA (AT) S 2%
DRENAJE ANOMALQ TOTAL DE VENAS PULMONARsé (DATVP) 2%
TRONCO ARTERIOSO (TA) E 1%
OTRAS 8%

ETIOLOGIA. Hay algunos factores relacionados con las malfarmaciones cardiacas, que
tienen especial interés.

Los factores genéticos desempefian un papel evidente en algunos c8s0s, como lo

demuestra la existencia de formas familiares de cardiopatias congénitas y las bien conocidas

asociaciones a cromosomopatias, de las cuales 18s mas frecuentes son:

-Trisomia 13

-Trisomia 15

-Trisomia 18 (sindrome de Edwards)

-Trisomia 21 (sindrome de Down)




Asi mismo se conocen asociaciones de algunas cardiopatias congénitas con otras
enfermedades o sindromes clinicos. tales como :
- Sindrome de Di George
~S§ndmme de Williams
-Asociacién VACTER
-Sindrome de Turner

-Sindrome de Noonan

Por Gitimo algunas malformaciones no cardiacas Se vinculan con cardiopatias
congénitas, sin que forzosamente se integre algun sindrome clinico, dentro de estas
malforrmaciones se cuentan : Hemia diafragmatica congénita, anco imperforado, onfalocele,

defectos genitourinarios y defectos musculo esqueléticos

Algunos factores ambientales e infecciosos. como la rubéola congénita , sarampién,
inluenza y coxackie B son responsables de otros casos. Sin embargo en conjunto solo se
descubren factores genéticos-ambientales evidentes en cerca del 10% de las cardiopatias
congénitas, aunque van en aumento los conocimientos sobre probables asociaciones
genéticas, por ejemplo, recientemente se ha identificado a un gen de ta ClA familiar localizado

cromosdémicamente en 5p y que ha afectado a muchas generaciones de una famitia.
Probablemente hay numerosos factores genéticos y ambientales responsables de la

mayoria de los ¢casos restantes, en |0S que No se descubre una causa evidente.

Clinicamente las distintas alteraciones estructurales de las cardiopatias congénitas se

dividen en 3 grupos: cardiopatias congénitas cianégenas, acianégenas y obstructivas.




1.-Cardiopsatias congénitas ciandgenas que proeducen un coeno circuito de derecha-izquierda,
Por corto circuito se entiende a una comunicacion anommal entre 2 camaras o vasos
sanguineos. Cuando la sangre del lado derecho del corazén pasa al lado izquierdo
mezclandose sangre no oxigenada con sangre oxigenada, produciendo una coloracion
azulada oscura de la piel y las mucosas . asociandose a un flujo sanguineo pulmonar

disminuido .

2.- Las cardiopatias congénitas aciandégenas se caracterizan por un corlocircuito de
izquierda-derecha que aumenta el paso de sangre por el pulmdén, produciendo hipertension

pulmonar.

3.-Cardiopatias congénitas obstructivas. Algunas alteraciones del desarrollo cardiaco
producen aobstaculos al paso de la sangre al causar estrecheces sanormnales de las camaras

cardiacas, de las vélvulas o los grandes vasos.

Para poder realizar cualquiera de los diagnosticos de estos grupos es necesario analizar
microscépicamente e! bloque cardio-pulmonar, basando el analisis en embriologia. Anatomia
normal del corazdn y estructurar los resultados con el andlisis segmentario de las cardiopatias

congénitas.




2.JUSTIFICACION

Los estudios de autopsia pediatricos constituyen el 40.1% de las autopsias realizadas
en el H.C.S. A.E. de PEMEX, esto en un lapso de tiempo de 18 afios (1984-2002), dentro de
este porcentaje hay una frecuencia alta de alteraciones cardiacas congénilas (43 66 %). esto
traduce una incidencia elevada de cardiopatias congénitas en la poblacién infantil de PEMEX,

qQue implica igualmente un 8lto porcentaje de muertes por esta causa

La revision retjospectiva de |os estudios de autopsia pedigtncos armojard como
resultados cual es la verdadera frecuencia de cardiopatias congénitas en estudios post-mortem
de nuestro hospital, desde un punto de vista morfoldgico. a su vez, también conoceremos
cuales son las malformaciones y/o sindromes asociados mas frecuentes a dichas cardiopatias.
Un estudio descriptivo de esta naturaleza no existe en nuestro hospital, y tomando en cuenta la

gran frecuencia de cardiopatias congénitas con las qQue contamos, esto |o hace un documento

valioso para las especiali r ionadas.
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3. EMBRIOLOGIA.

La aparicidn secuencial de las cavidades cardiacas primitivas es debido al continuo
aporte del tejido extracardiaco por |os extremos cefalico y caudal del corazén embrionario y va
a determinar que puedan existir diferentes tipos de conexién entre los segmentos cardiacos. si
es alterado el desarrollo normal por algun agente teratégeno en un momento especifico de la

etapa embrionaria, se produciréd una cardiopatia.

El sistema cardiovascular es el primero en adquirir una madurez funcional durante el
desarmollo embriolégico, por su rapido crecimiento necesita un aporte de nutrientes cada vez
mayor y un eficaz sistema de desecho de los catabolitos, la morfogénesis cardiaca ocurre

entre la 3* y 1a 6* semana del desarrollo embrionario.

En el embridn, las areas cardiacas son dos, en el rr mo a ambos lados
de la linea primitiva y a la altura det nddulo de Hensen, estas terminan con la formacion del
tubo cardiaco (dia 22 + - 1), que estéd sometido a 3 fases: pre-asa, asa y post-asa, y esta
constituido histolégicamente por el miocardio, que es la capa mas extema, el endocardio que

tapiza la superficie intenor y la gelatina cardiaca 0 matriz extracelular incluida entre ambos.

En direccidn caudocefalica dentro del tubo cardiaco, las cavidades cardiacas primitivas
son: seno venoso, atrno primitivo, ventriculo primitivo (porcién trabeculada del ventriculo
izquierdo), bulbus cordis (porcién trabeculada del ventriculo derecho mas los infundibulos) y
bulbo adrtico (grandes artenias). La aparicion de dichos elementos es secuencial, de esta
forma en la etapa de pre-asa € encuentran unicamente presentes en direccién caudocefalica:
el ventriculo primitivo (primordium de la porcién trabecuiada del ventriculo izquierdo y de
ambas porciones de la entrada ventricular) y la porcidon proximal del bulbus cordis (parte
proximal de ambos infundibulos ventriculares). En la etapa de post-asa aparece el truncus
artenosus (parne distal de ambos infundibulos ventriculares) formando el extremo cefalico del

corazén embrionanio.

i
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4. ANATOMIA

El corazén se encuentra situado en el térax, ocupando la parcién inferior del mediastino
anterior. Se sitlia sobre el diafragma, entre 10s dos pulmones y por delante de 13 columna
vertebral, eséfago y aorta descendente, por detras y amba, estd relacionado con la traquea y
bronquios principates. La mayor parte del corazdn ocupa el hemitdrax 1zquierdo, apreciangose
solamente un tercio de su Mmasa a la derecha de la linea media, situacién conocida con el
nombre de levocardia. El corazdn tiene forma de piramide tnangular, presentando tres caras,
una anterior o esterno-costal, adyacente a la cara intema del corazén y cartilagos costales; otra
inferior o diafragmatica, que descansa sobre el diafragma: y Ia otra pdstero-superior, que se
aloja en el lecho cardiaco del pulmén izquierdo. El corazén esta encerrado en una bolsa o saco
fibroseroso, el pencardio. Esta envoltura fibrosa estd formada por dos hojas: la intema o

pericardio seroso y la externa o pericardio fibroso propiamente dicho.

La auricula derecha recibe las venas cavas supenor € inferor, asi como el seno
coronario, es decir 3 vasos venosos. La auricula derecha se caracteriza por los repliegues
denominados musculos pectineos, una estructura denominada crista terminalis; la red de chiari
y una orejuela ancha en su base, de forma triangular, borde liso y vértice generalmente romo.
El tabique interauricular visto desde esta auricula muestra la fosa oval y el limbo de la fosa

oval. Cabe mencionar que en nifios de hasta S afios el foramen suele ser permeable.

La auricula derecha comunica con €l ventriculo derecho por medio del orificio
auriculoventricular del mismo lado, que cuenta con la valvula tricispide, esta valvula esta

constituida anatémicamente por una vaiva intema y dos extemas.

El ventriculo derecho anatémicamente, es trabeculado; dentro de sus estructuras se
cuemta la cresta supraventricular, el muscuto papilar anterior, el muasculo papilar del cono y 1a

banda moderadora en su parte baja.




Entre la tricospide y la punta del ventriculo derecho se encuentra la camara de llenado;
entre la,puma del ventriculo y la arteria pulmonar se encuentra 1a camara de salida, que en su
parne mas alta presenta el infundibulo. Esta porcidon esta limitada hacia atrds por la cresta
supraventricular, por dentro, por el tabique ventricutar y hacia delante y afuera por la pared libre

del ventriculo.

La arteria pulmonar es un vaso corto de calibre un poco mayor al de la aorta, a la Que
cruza €n su parne anterior inicialmente; luego pasa a su izquierda y se divide en dos ramas: la
arteria pulmonar derecha gue es larga. horizontal y pasa por detras de la aorta, 1a pulmonar
izquierda es conta y se dirige hacia atras y abajo. En su origen la arteria pulmonar tiene 3
valvas sigmoideas. Después de ramificarse, las anterias forman arteriolas, capilares y luego la
red venosa. Todas los vasos venosos se rednen en 4 venas pullmonares Que conectan con la

auricula izquierda.

La auricula izquierda no tiene musculos pectineos por o que su superficie intema es
lisa, como ya mencionamos recibe 1as 4 venas pulmonares; dos derechas y dos izquierdas,
posee exteriormente una orejuela alargada de base estrecha, borde festoneado y vértice
generalmente agudo. La auricula izquierda comunica con el ventriculo izquierdo a través de la
valvula mitral, la cual a diferencia de la tricuspide posee solo dos vailvas, una antedor y otra

posterior.

El ventriculo izquierdo anatémicamente presenta trabéculas finas y superficie septal
lisa en sus dos tercios superiores y trabeculada en su tercio inferior. La continuidad fibrosa
mitro-adrtica, la morfologia de la valvula mitral y la presencia de dos grupos de musculos
papilares, aunque son considerados en el corazdén normal, como caracteristicas tipicas de este

i6n en alg

ventriculo, sin embargo pueden estar ausentes o ser de dificil

cardiopatias congénitas. Del ventriculo izquierdo se origina la arteria aorta.




La aorna ascendente liene €n su origen 3 valvas sigmoideas. que con la pared adrtica
forman los senos de vaisalva. De dos de estos senos nacen dos arterias coronarias. una
derecha y una izquierda. La aorta ascendente es corta; se continua con el cayado adrtico, det
cual nace la arteria braquiocefélica derecha, la cardtida izquierda y 1a subclavia izquierda. El
cayado aértico se sitda a 1a izquierda de ia traquea y del es6fago. La coronaria derecha va por
et surco auriculoventncular derecho. Una de sus ramas mas impornantes es la anerna del nodo
sincaurnicular o marcapaso. Irriga el ventriculo derecho y parte importante del izquierdo. La
coronana izquierda rodea la cara izquierda de la arteria pulmonar para alcanzar el surco
auriculoventricular izquierdo y se divide en dos importantes ramas, la descendente anterior y la

circunfleja que baja par el margen izquierdo del ventriculo izquierdo.
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5. ANALISIS SEGMENTARIO DE CARDIOPATIAS CONGENITAS

Vanpragh propuso seguir este analisis de los segmentos cardiacos, determinando et
arreglo secuencial del corazon, 1as conexiones y relaciones entre los diferentes segmentos. las
lesiones asociadas y 1as relaciones del corazén con las visceras téraco-abdominales. El orden
de! analisis segmentario es el siguiente: situaciéon general viscero-cardiaca, segmento atnal,

unidn atrio-ventricular, segmento ventricular, unién ventriculo-artenal y anomalias asociadas.

1.-SITUACION GENERAL VISCERO-CARDIACA.

La situacidn general viscero-cardiaca, el situs visceral, 1a situacion de! corazdén en el térax y
la direccion del apex cardiaco, deberd efectuarse in situ.

Se entiende por situs visceral la posicién y relacidn espacial reciproca de 1as visceras
respecto a los planos de simetria del cuerpo. Los elementos analdmicos que nos sirven para
caracterizar el situs visceral, son bronquios, pulmones, auriculas, vena cava inferior e higado.
Hay tres variedades de situs visceral, estas son:
-SITUS SOLITUS
-SITUS INVERSUS

~SITUS AMBIGUO

2.-SEGMENTO ATRIAL.
Este paso implica precisar las conexiones venoatriales sistémicas y pulmonares, asi como las

dimensiones de las auriculas y las relaciones espaciales de éstas entre si.

3.-UNION ATRIO-VENTRICULAR.
Es indispensable identificar con precision ias auriculas y los ventriculos, en base a su
morfologia y no a su posicién espacial: de tal manera a la conexién atrio-ventricular se le

estudia el tipo y €l modo.
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tos lipos de conexidn atno ventricular son  1.- concordante (la auricula
maorfoldgicamente derecha estd conectada con el ventriculo mortoldgicamente derecho y ta
auricula morfologicamente izquierda con el ventriculo morfolégicamente izquierdo). 2.-
discordante (la auricula morfoldgicamente derecha esta conectada con e! ventriculo
morfolégicamente izquierdo y Jla auricula morfoldgicamente izquierda con el ventriculo
morfolbégicamente derecho). 3.- Ambigua, cuando existe situs ambiguo. 4.- doble entrada
ventricular, de manera que las dos auriculas estdn conectadas con la misma cavidad

ventncular y S - ausencia de conexion atno-ventrnicular derecha 0 izquierda,

Los modos de conexidn atno-ventricular son 1.- las dos valvulas atrio-ventriculares
perforadas. 2.- una valvula atrio ventricular perforada y la otra imperforada. 3.- una o las dos

wvatvulas atrio-ventriculares cabalgando el septum interventricular y 4.- una vatvula atrio-

ventricular comun.

4.-SEGMENTO VENTRICULAR. FALL:/{

En el segmento ventricular se estudia la ubicacién y relacién espacial de los ventriculos entre
si, en cuanto a su posicidn derecha-izquierda y anterior-posterior, asi como superior-inferior,

igualmente debe estudiarse la forma y tamaiio de los ventriculos.

5.-UNION VENTRICULO-ARTERIAL.

£1 quinto paso lo constituye el estudio de la unién ventriculo-arterial, para lo cual es importante,
al iguat que ocurria en la unién atro-ventricular, determinar el tipo y modo de conexién que
existe entre estos segmMentos cardiacos.

Los tipos de conexidn ventriculo-arterial son 1.- concordante (la arteria pulmonar esta
conectada con el wventriculo morfolégicamente derecho y la aorta con el ventriculo
morfolégicamente izquierdo). 2.- discordante (la aorta esta conectada con el ventriculo
morfolégicamente derecho y la arteria pulmonar con el ventriculo morfolégicamente izquierdo).
3.- doble salida ventricular derecha o izquierda (las dos grandes arterias surgen de una misma

cavidad ventricular, o bien una de ellas totalmente y la otra en mas de un 50%). 4.~ salida Gnica




ventrnicular. tipo tronco arnerioso o tronco arnerioso comun, tipo pulmonar asociado a atresia

adnica y tipo adrntica asociada 8 atresia pulmonar.

Los modas de conexién ventriculo-arterial son: 1.- las dos valvulas ventriculo anteriales
perforadas, 2.- una valvula ventriculo-arterial perforada y la otra imperforada y 3.- una o ias dos
valvulas ventriculo-arteriales cabalgando el septum interventricular. En 1a conexién ventriculo —
anrterial, como acontece en la atrio-ventricular, solo puede existir en un corazén deterrminado un
solo 1ipo de conexidn. pero pueden coexistir dos modos de conexidn, cémo por ejempio una

wvalvula imperorada y la otra cabalgante.

6.- ANOMALIAS ASOCIADAS.
El sexto y udftimo paso del analisis secuencial del corazdn, consiste en el estudio de las

anomalias asociadas, en donde deben ser seflaladas las estenosis, hipoplasias, interrupciones,

insuficiencias y corntocircuitos en cualquiera de los segr cardi ya




6. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Los estudios de autopsia pediatricos con diagnéstico clinico inicial de cardiopatias

congénitas, constituyen un parcentaje elevado del total de i de autopsi. iatnicos en
el servicio de anatomia patoldgica, este trabajo preltende mediante un analisis exclusivamente
morfolégico de las autopsias realizadas en 17 afios en el HCSAE de PEMEX, responder 10S

siguientes cuestionamientos:

1.- ¢cuales son las cardiopatias congénitas, simples o complejas.‘rhas frecuentes?
2.- ¢En cuales cardiopatias congénitas se encontraba asociado un sindrome clinico?
3.- ¢Cusles malformaciones congénitas nao cardiacas, se’encontraban simultdneamente con

algun defecto cardiaco congénito?




7. OBJETIVOS

-Analizar los estudios de autopsia pediatricos con diagnédsticos anatémicos finales de

cardiopatia congénita.

-Conocer cual es la frecuencia morfolégica de cardiopatias congénitas en estudios de autopsia

pediatricos realizados en el servicio de anatomia patoldgica del HCSAE.

-Conocer cuantas y cuales cardiopatias congénitas estan cormelacionadas con sindromes

clinicos.

-Conocer que malformaciones congénitas aisladas, no cardiacas, son las mas frecuentes,

asociadas a cardiopatias congénitas.




8. METODOLOGIA

- DISENO DE LA INVESTIGACION.
El anslisis morfolégico de las cardiopatias congénitas se lievara a cabo mediante un protocolo

de estudio de tipo REVISION DE CASOS, el cual es retrospectivo, observacional y descriptivo.

- DEFINICION DE LA POBLACION OBJUETIVO.
Se analizaran todos los estudios de autopsia pediatricos con diagnodsticos clinicos y anatomicos

finales de cardiopatias congénitas, comprendidos entre el periodo de junio de 1984 a diciembre

del 2002.

~“CRITERIOS DE INCLUSION: Se analizarén todos los estudios de autopsia pediatricos que
cuenten con diagndstico anatémico final de cardiopatia congénita (simple o compieja), ya sea
que dicho diagnéstico haya sido sospechado clinicamente y comoborado en el anélisis
morfoldgico, o bien, se haya identificado una malforrmacidn cardiaca (simple o compleja)
durante el analisis del estudio de autopsia. sin que se haya tenido un diagnédstico dinico del
mismo. Dichos diagnésticos pueden estar expresados tanto en el expediente clinico como en el

protocolo de autopsia.

-CRITERIOS DE EXCLUSION: Se excluirdn de este estudio, aquellas autopsias que no
cuenten con diagndstico anatdmico final de cardiopatia congénita, expresado asi en el
protocolo de autopsia. Esto excluye asi mismo a aquellos estudios de autopsia con diagnostico

clinico de cardiopatia congénita y en los cuales no se confimé dicha malfornacién durante el

andélisis morfoldgico.

-
|
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-CRITERIOS DE ELIMINACION: Se eliminaran los estudios de autopsia pediatncos que
aunque estén registrados en la libreta de autopsias del servicio de anatomia patologica como

cardiopatia congénita, no cuenten con protocolo de estudio de autopsia.




9. VARIABLES

- Edad.

» Sexo.

- Diagnéstico dinico.

- Diagnostico anatomico de cardiopatia congénita en estudio post-mortem.
« Asociacién a sindromes clinicos.

« Asociacion a otras malformaciones.

- Tipo de cardiopatia congénita (simple o compleja).

- Antecedente de correccidn quinirgica paliativa o definitiva.

- Edad matema.

- Antecedentes Gineco-Obstétricos de importancia retacionados con las cardiopatias.




10. TECNICAS ¥ PROCEDIMIENTOS.

Para llevar a cabo el andlisis morfolégico de las cardiopatias congénitas, se revisaran, los
expedientes clinicos, protocolos de autopsia y las piezas comespondientes al bloque
cardiopulmonar de las autopsias pediatricas realizadas en 17 aios, en el departamento de
anatomia patolégica del HCSAE de PEMEX, de esta forma obtendremos cuatro grupos de

estudio:

1.~AUTOPSIAS PEDIATRICAS QUE CUENTAN CON EXPEDIENTE CLINICO, PROTOCOLO

DE AUTOPSIA ¥ BLOQUE CARDIOPULMONAR.

2.~AUTOPSIAS PEDIATRICAS QUE CUENTAN CON EXPEDIENTE CLINICO Y PROTOCOLO

DE AUTOPSIA.

3.~-AUTOPSIAS PEDIATRICAS QUE CUENTAN: CON FROTOCdLO'DE “AUTOPSIA Y

BLOQUE CARDIOPULMONAR.

4.~AUTOPSIAS PEDIATRICAS QUE SOLO CUENTEN éON’ PROTOCOLO DE AUTOPSIA.




11. RECURSOS:
HUMANOS:
-Médico residente de patologla.

-3 médicos patdlogos adscritos.

MATERIALES
-Expediente clinico
~Protacolo de autopsia
-Bloque anatémico cardiopulmonar
-Libreta de registro de autopsias
-Mesa de autopsias
-Instrumental quirurgico
-Hoja de recoleccion de datos

-Computadora




12. ANALISIS DE RESULTADOS

Como ya ha sido mencionado, se procedio a hacer la revision de I0s protocolos de
autopsia y los expedientes comrespondientes, asi como el analisis de! bloque cardiopulmonar

de dichas autopsias encontrando 1o siguiente.

Casos registrados en las libretas 93 estudios de autopsia del HCSAE de PEMEX de los
afos 1984 a diciembre del 2002, se procedid a la bisqueda de 105 protocolos de autopsia de
dichos casos, en donde finalmente se excluyeron 13 casos, ya que en la revision de ellos se
identificé que no commespondian a un diagnéstico anatdémico de cardiopatia congénita. asi
mismo se eliminaron 20 cas0s rmas porque no se encontré el protocolo comrespondiente, de tal
forma nuestro grupo de estudio quedd constituido por 60 casos de autopsia con diagnédstico de

cardiopatia congénita confirnados. Los niimeros quedan resumidos en la tabla 3.

TABLA. 3. (C.C.- cardiopatia congénita).

No. C.C. ] CASOS EXCLUIDOS l CASOS ELIMINADOS I TOTAL CASOS A ANALIZAR

93 13 20 . oo 60

Los 60 casos a analizar quedaron constituidos en 4 grupos, los cuales son:

1.- Protocolo, expediente y bloque cardiopulmonar. 3 19 casos.
2.-Protocolo y expediente ) 1>1 €asos.
3.-Protocolo y bloque cardiopulmonar 7 casos.
4.-Protocoto 33 casos.

Total. 60 casos




Como podemos observar, el requisito necesario para el estudio, €s la presenca del
protocolo de autopsia, el cual en su formato establecido, contempta informacion clinica asi
como la informacién obtenida y plasmada por el patdloge al momento de hacer el estudio de

autopsia.

Una wvez constituidos nuestros grupos de estudio procederemos al andlisis de los

resultados.

GENERALIDADES.

Las hojas de recoleccién de datos nos arroja los siguientes resullados: E! diagnéstico
clinico final no se refirié en 10 de los 60 casos, todos estos correspondieron al grupo de estudio
que solo contaba con protocolo de autopsia. Solo en 8 de los 50 casos, no se realizd el
diagndstico clinico de cardiopatia congénita. el resto contaba con dicho diagnéstico, la mayoria

de ellos apoyados por estudios de cateterismo cardiaco y ecocardiograma.

Con respecto a la edad matema. se encontraban entre la segunda y la quinta década
de la vida, el rango de edad fue entre 17 afios la menor edad y 42 ahos la mayor; con un
promedio de edad de 27 afos; este dltimo case es el Ganico correspondiente a la quinta
década de |a vida; en 11 casos no se encontraba referda la edad, iguaimente correspondiendo

al grupo que contaba solo con protocolo de autopsia.

Dentro de los antecedentes gineco-obstétricos de impornancia solo dos casos se
consideraron en los resumenes clinicos como probables factores de riesgo para cardiopatia
congénita. en uno de ellos la madre contrajo sifilis durante el primer trimesire del embarazo

(caso. No. 51). y el otro corespondié a la madre de 42 afos de edad (caso. No. 60)




"~
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Hablando de procedimientos quirirgicos que intentaron corregir fa malformacién cardiaca,
solo 23 de los 60 casos fueron sometidos a dichos procedimientos, todos refendos en las

notas o resumenes clinicos y corroborados durante el estudio de autopsia

EDAD Y SEXO DE LOS CASOS ANALIZADOS.

Se estudiaron 4 casos comespondientes a 6bitos, el menor de 29 SDG y el mayor de 37
SDG. 22 casos correspondieron a neonatos (5 pretérminos y 17 de termino), 28 casos
comespondieron a lactantes de 1 mes a 11 rmeses y 29 dias y 6 casos comespondieron a

lactantes de 1 afo en adelante, siendo la mayor edad 3 afios.

En cuanto al sexo de los casos analizados, 28 fueron del sexo femenino y 32 casos

correspondieron al sexo masculino.

FEMENINOS 2BCASOS

MASCULINOS 32 CASO0S

!
a
i
|
!

OBITOS l NEONATOS (0 A 28 DIAS) l LACTANTES (1 A 11 MESES) I LACTANTES (1 A 3JANOS)

4 CASOS 22 CASOS 28 CASOS . 6 CASOS




13. ANALISIS DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS.

Clinicamente 24 casos correspondieron a cardiopatias congénitas acianégenas y 36 de los

<asos fueron cardiopatias congénitas ciandgenas.

Las cardiopatias congénitas encontradas &n nuestro estudio fueron divididas en3

Qrupos.

1.-CARDIOPATIAS SIMPLES.- 8 CASOS
2_- CARDIOPATIAS SIMPLES ASOCIADAS ENTRE ELLAS.-18 CASOS
3.-CARDIOPATIAS COMPLEJAS.- 34 CASOS.

Se llamaron cardi i 4 a llos casos con un solo defecto cardiaco que es

por si mismo susceptible de cinugia y en general estas cardiopatias no ponen en peligro la vida

de tos nifos.

Se llamo cardiopatia simple asociadas entre eilas 8 aquellos casos que presentaron
dos ¢ mas defectos cardiacos no relacionados, y al igual que en las simbles susceptibles de

cirugia, sin embargo al estar asociadas complican hemodinamicante al paciente.

Se llamo cardiopatia compleja a aquellos grupos de card patias en donde uﬁ defecto
estructural mayor siempre esta asociado a otras alteraciones para que esta Sga compatible con

la vida

En todos los casos se identificd el situs visceral, dos de los casos correspondieron . a

situs inversus y unag a situs indeterminado, el resto se trato de casos con situs solitus.

- TESIS CON
FALLA DE (pic




Tabla 2. Grupo de niios con solo una malformacidn carchaca simple (8 casos) y Su asociacion

con otras malformaciones

No. CASi[ TIPO DE CARDIOPATIA I MALFORMACION ASOCIADA

AG7-18 CoAo Sx. De Apert*

A82-01 EP Agenesia renal”

AZ2.14 Clv Micropoligina

AQ2-22 DAV parciat 1 VP No

AS4-04 CiA Atresia esofagica”

AS5.04 Dhisplasia valvula mitral No

A95-13 Agenesia vena putmonar No

A95-19 crv No

De las cardiopatias congentas simples 4/8 casos no tuvieron malformaciones asociadas. De
los cuatro casos restantes. ° 3 se asociaron a malfarmaciones congeénitas mayores y soio 1

caso a malformuacion congénita menor

i
)
i
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TABLA 3. Grupo de niftos con dos o mas cargiopatias congenitas simples asociadas entre

ellas (18 casos) y las malformaciones ascciadas

e o b ot e S e e b 7

NO. TIPO DE SIN MALFORMACION | MALFORMACION
CASO CARDIOPATIA MALFORMACION | MENOR MAYOR
ABG-O7 CIA+EP+PCA -
ABG-13 CiA+PCA -
AB6-39 Hipoplasia -
AAp+CIV+CoAo
AB7-23 Hipoplasia Ectopia
ALO+CoAo+PCA suprarrenal
ABT-27 EP+CIA+CIV+PCA Agenesia renal
ABB-44 EP+CIA+PCA~+CoAC Agenesta renal
AB9-01 EP+PCA+~CIA+CoAC -
A90-33 Hipopiasia -
AR+ CIV+CoAo
AG4a-21 CIV+CIA -
A95-28 Ctv+~PCA+CoA0 -
AG6-15 PCA+Hipoplasia AAC Corteza
suprarrenal
ectopica
AS6-16 Hipoplasia AAC+CIV Herma Bochdalek
AZ7-04 AP+PCA Criptorquicia
A00-08 i CIv+CIA Sx Down
AQ0-17 ClA+CIV Sx. Dismorfico
AD1.09 EP
AQ2-04 CoAa+PCA~hipoplasia
Abo
A0Z2-11 CoAo + Hipoplasia

AAD




De las carciopatias simples asociadas entre ellas se encontraron 18 casos, tas asociaciones

1y as frecuentes sor las descritas ent a Wteratura

De las cardiopatias simples asociadas entre ellas 10/18 casos (55 5%) no presentaron
asociacion con otras malformaciones. 4/18 casos (22 2%) se asociaron a malformaciones
congenitas mayores. 3/18 (16 6 %) se asociaron con malformaciones menores y solo un caso

(5 5 %) tuva asociacidn con sindrome de Down

TABLA 4. Grupos de malformaciones aso con car as congénitas simples (18
casos)
NO. DE CASOS ASQOCIACION ENCONTRADA
10 Sin alteraciones
4 Malformaciones mayores
3. Malformaciones menores
: 1 ) Sindrome

‘T
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TABLA 5.

Grupo de cardiopatias congenitas

maliformaciones (34 casos)

complejas y su asocracidn con otras

MALFORMACION

NO. TIPO DE SIN MALFORMACION
CcASO CARDIOPATIA MALFORMACION { MENOR MAYOR
AB5-10 Fallot Sx Dismorfico
AB5-35 DATVP Sx Dismorfico
AB6-03 DATVP+CIA N
ABE-18 CIV+-ClAvAtesia -
incuspidea
AB7-34 EP+CIV Situs Inversus
AB7-3B DATVP Agenesia  pulmonar
zquierda
AEB-03 Atresia -
tnicuspidea/DVA
ABB-12 | DATVP/IDVA Atresia esofagica
- AEB-19 DAVP parcial Sx Dismorfico
\ABE-26 DATVP -
ABB-37 DATVP B
AEC-43 Tronca  arlenoso Agenesia ael
comun I6bulo troideo
FLASQ-17 ; Doble salida VD -
! AEI-21 . Auricula Situs 1Isomerico
g ! un.ca’Ventriculo (Dextrotsomensmo)
| e
AGG-22 i Faliot -
A91-02 I Atresia tncuspidea Sx isomerico
; {levoisomensmo)
| AS2-08 “Atresia mial Displasia renal
i unijateral
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VA

Doble sahida vD

DATVE

Sx. De Down

"Asociacioh VACTE

Secuencia Potter

Sx 7 De

VACTER

Aad.6z
:"K"T).o:a -
“FeTon Situs indeterminado
i ACT-14 Sx. De Down
* Atresra mitral Sx De Edwards

CGRREE)

Del gruoo de cardiopatias cocngénntas complelas que fue el mas numeroso con 34 casos, 17

{57%) de estos no presentaron ninguna malformacion asociada de los 17 restantes 7 casos

{20 5%) se asociaron con una malformacion mayor y 10 casos (29 5%) se encontraron con

s.ndromes. secuencias O asociaciones

29




TABLA 6. Grupo de cardiopatias congénitas complejas que no tuvieron malformaciones

asocladas (17 casos)

TIPO DE CARDIOPATIA | NO. DE CASOS

DATVP 3
CANAL A\ 4
DVA 3

EP/ICIVTT

FalLeT

« Dobie saiida V O

TABLA 7, Grupo de cardiopatias congénitas complejas que se asociaron a una mal!ormablon

mayor (7 casos)

TIFO DE CARDIOPATIA ; NO. PE CASOS

DATVR 3
FALLOT 1
D2 1




TABLA 8. Grupo de cardiopalias congenitas complejas que se encontraron con sindromes,

secuercias o Asocacones (10 casos)

TiPO DE CARDIOPATIA

SINDROME, SECUENCIA O ASOCIACION,

Atresia tncuspidea

‘Auricula y ventriculo untco

Levoisomensmao

“Dextroisomerisma

Sx Down

VACTER

Secuencia Potter

Sx De Down

Sx Down Asociacion VACTER

“Situs inversus

1S indeterminada




13, DISCUSION

Como mencionamos en un inicio, se realizaron en el penodo de junio de 1984 a3
diciembre del 2002 un total de 531 estudios de autopsia en el HCSAE de PEMEX. de las
cuales 213 correspondieron a estucios de autopsia pediatncos, 93 de ellos teman diagnostico
chimco dge cardiopatia congenita, de 10s cuales. 80 casos (37 5%) se confrmaron con cicho
diagnostco 50 casos (28% ) confirmados se incluyeron en este anabists | ciffa que supera por
mucho al 6 7% que constituyen las cardiopatias congenmitas en un estudio simdar de c3sos

post-mortem -eahzago en un nospital general infantd ge la Repubhca de Bras

te porcentajs refle)a que en Nuestro hospital Nay una alta INCidencia de caraiopatas

congenitas en casos 0 autopsia. sin contar aquelios casos que han swo afortunados en ios
diversos procedim 2ntos QuiIrurgicos de correccion ya sea  cardiopatia congenita  de tpo

simple o compleja v 1os casos que tallecteron con cardiopatia congerita sin autorizacion del

estuaio pest-mortem
Se wdentficaron 34 casos correspondientes a cardgropatias congenias complejas o que

IS

correspende a' & 4 de' total de cardiopatias estudiadas & cuasos correspondieron 3

cargiopat:as congeitas simples. siendo estas et 13 3 Y y 18 casos (30 %) tueron cardiopatias
cercenitas simpies asociadas

Encontramos gue en tas cardiopatias simples ya sea unicas o asociadas (26 casaos)
1< de Jos casos nNo mostraron malformaciones congenitas sindromes o asociaciones
agregadas y en las cardiopatias congénitas complejas (34 casos), el 50% de ellas mostro

alguna maiformacion congénita. sindrome o asociacion clinica

i




n

CONCLUEIONES:

1.

£} numero de estudios de autopsias pediatrnicas en nuestro hospital (213 casos)
correspande al 40.1 % detl total de autopsias realizadas de jumo de 1984 a diciembre
del 2002

De estos casos. 93 fueron diagnosticados climcamente como cardiopatia congemnita. sin
embargo solo se confirmaran 80 casos (37 5%) con este diagnosuco

De el grupo de 60 casos de cardiopatia congenitas estudiadas. 8 tueron simples y
unicas (13 3%, 18 tueron simples y mutuples (30%) y 34 fueron complejas (56 7%)

Les cardiopatias congenitas simples en un 50% no se asociaron a otra malformacion m
sindrome

Las cargiopatias congenitas simples 4/8 casos (50%,)) se ascciaron a otra
malformacion © sindrome. las simples asociadas B8/18 casos (44 4%) mostraron
igualmente alguna maltormacion o sindrome

£l grupo de cardiopatias congenitas complejas se asocio mas frecuentemenie, con
10/34 casos (29 4%,) con sindromes. secuencias o asociaciones

£n to'al 29 de los 60 casos analizados ( 49%) presento alguna malformacion,
sindrome secuencia o asaciacion chrica

Mientras mas compleja es |la carchopatia tendra mayaor rnesgo de asociarse a otras

maltormaciones




15. FIGURAS DE CARDIOPATIAS CONGENITAS
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TRONCO COMUN CONEXION ANOMALA

TIPOS DE CONEXION ANOMALA DE VENAS PULMONARES
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